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Durand C - CHU Grenoble- France

Introduction

Les malformations broncho-pulmonaires forment un groupe complexe de l|ésions
dans lesquelles peuvent coexister des anomalies de I'arbre trachéo-bronchique, du
parenchyme pulmonaire, de la vascularisation artérielle et de la vascularisation
veineuse. Ces malformations restent rares mais sont actuellement de diagnostic
anténatal dans les pays ou I'’échographie fcetale est de réalisation systématique.
Depuis le premier cas rapporté dans les années 1970, de nombreux cas ont été
publiés.

Les données radiologiques et les classifications histologiques permettent de définir
différentes entités : syndrome CHAOS, agénésies pulmonaires, malformations
pulmonaires congénitales des voies aériennes (CPAM), autrefois appelées CCAM ou
malformations kystiques adénomatoides, séquestrations, atrésies bronchiques,
emphysémes lobaires géants, kystes bronchogéniques. Le pronostic de la plupart de
ces malformations est bon, cependant certaines malformations, comme le syndrome
CHAOS ont un pronostic réservé, et les autres malformations peuvent présenter des
critéres de gravité in utéro, nécessitant une prise en charge anténatale et néonatale.

La chirurgie foetale est encore expérimentale, réalisée par quelques équipes de

référence dans le domaine des malformations broncho-pulmonaires

Principales malformations
Le dépistage des malformations broncho-pulmonaires reposent sur I'échographie du

deuxiéme trimestre.

Le syndrome CHAOS

L’obstruction des voies aériennes supérieures est liee a une atrésie ou a une
sténose dont le siége peut étre laryngé ou trachéal. L'obstruction des voies
aériennes supérieures entraine une rétention du liquide alvéolaire avec une

distension des deux poumons, une éversion des coupoles diaphragmatiques et une
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augmentation de la pression intra thoracique. Cette hyperpression peut étre
responsable d’'une défaillance cardiaque évoluant vers I'anasarque.

En anténatal, I'aspect classique en échographie associe deux grands poumons
hyperéchogénes avec des coupoles diaphragmatiques aplaties voire éversées. La
trachée et les bronches proximales sont plus ou moins remplies de liquide.
L’échographie doit rechercher des malformations associées (ex. syndrome de
Fraser).

Le siége et le type de I'obstacle sont des éléments importants de la prise en charge
nécessitant la visualisation des voies aériennes supérieures. L'IRM fcetale est
'examen de deuxiéme intention.

In utéro, les cas rapportés dans la littérature montrent différentes évolutions. Les
formes les plus graves, les plus fréquentes, se compliquent d’'un épanchement
pleural, d’'une ascite, d’'un cedéme sous cutané, d’'une anasarque avec parfois mort
foetale in utero. Certains auteurs rapportent une diminution de la distension
pulmonaire avec diminution voire régression des épanchements. Ce type d’évolution
fait suspecter I'existence d’une fistule oeso- trachéale ou la perforation de la
membrane dans le cas d’'une atrésie membraneuse. Cependant pour Furukawa,
'amélioration des signes échographiques peut étre observée méme en I'absence de
fistule ou de perméabilité des voies aériennes.

La prise en charge périnatale associe une procédure EXIT et une trachéotomie.
Cette trachéotomie est de réalisation plus facile si I'obstacle est sus glottique.
L’évolution post natale est marquée par des décés malgré une prise en charge
adaptée. La chirurgie réparatrice est réalisée par des équipes entrainées au-dela de

I'age de 2 ans.

Les agénésies pulmonaires

L’agénésie ou l'aplasie pulmonaire est une malformation rare. Dans sa forme
bilatérale, elle est létale. Quand elle est unilatérale, elle se caractérise par I'absence
totale d’'un poumon, lié a l'arrét de développement d’un bourgeon bronchique.
L’agénésie ou I'aplasie pulmonaire peuvent étre isolées ou n’étre qu’un élément d’'un
syndrome polymalformatif.

L’agénésie pulmonaire se traduit par I'absence totale d’'une bronche souche avec

absence du poumon, de l'artére et des veines pulmonaires du c6té atteint. L’aplasie
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pulmonaire se traduit par I'existence d’'une bronche souche rudimentaire (cul de sac
borgne) sans tissu pulmonaire, ni vaisseau qui en dépendent.

En anténatal, le signe d’appel est une déviation du médiastin et du coeur du cété de
'agénésie pulmonaire. Ce signe d’appel non spécifique doit conduire en premier lieu
a étudier la position feetale et a définir le situs, a vérifier la visualisation des coupoles
diaphragmatiques et a éliminer une hernie diaphragmatique, puis a étudier les
poumons et leur vascularisation. Le diagnostic d’agénésie pulmonaire est porté si
'imagerie montre I'absence de tissu pulmonaire, de bronche souche, d’artére et de
veines pulmonaires. L'IRM permet une approche diagnostique plus aisée et doit
s’attacher a étudier le poumon controlatéral.

L’évolution in utero est classiquement favorable. Par contre, le pronostic néonatal est
lié aux malformations associées, notamment cardiaques qui sont fréquentes, et a
I'hypoplasie du poumon unique. Il est donc nécessaire de faire un bilan exhaustif en
anténatal avec réalisation d’'une échographie cardiaque fcetale par un référent. La

naissance est préconisée dans une maternité de niveau 3.

CPAM, séquestrations et formes hybrides

Les CPAM sont caractérisées par du tissu pulmonaire anormal immature. Le
diagnostic formel est porté en anatomo-pathologie et 5 types histologiques ont été
décrits, mais les formes les plus fréquentes sont kystiques. L’atteinte touche le plus
souvent un seul lobe mais il existe des formes bi-lobaires et exceptionnellement
bilatérales. Tous les lobes peuvent étre atteints.

Les séquestrations sont caractérisées par du tissu pulmonaire dont la
vascularisation artérielle est de type systémique. Le diagnostic est anatomique et
anatomo-pathologique. On distingue les séquestrations intra lobaires (SIL) et les
séquestrations extra lobaires (SEL). Les SIL sont les plus fréquentes, elles ont des
connexions avec l'arbre bronchique normal et sieégent principalement dans les lobes
inférieurs. Les SEL ont une plévre propre et n‘'ont pas de connexion avec l'arbre
bronchique normal mais peuvent étre aérées en cas de bronche cesophagienne.
L’association CPAM - séquestrations est appelée forme hybride, et retrouvée dans
plus de 15% des cas.

Les malformations associées sont rares mais doivent étre recherchées.

En anténatal, les signes d’appel au deuxiéme trimestre sont une déviation

meédiastinale associée a une anomalie de I'échostructure du parenchyme pulmonaire.
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L’aspect classique de CPAM associe une hyperéchogénicité du parenchyme
pulmonaire avec présence de lésions kystiques de petite taille (type 2) ou de grande
taille (type 1) et une vascularisation de type pulmonaire. L'aspect classique de
séquestration associe une hyperéchogeénicité du parenchyme pulmonaire au sein de
laquelle on visualise un vaisseau naissant de I'aorte ou d’une de ses branches.

La plupart de ces Iésions pulmonaires ont une croissance entre 18 et 28 SA puis
restent stables (principalement les petites lésions) ou diminuent de taille au cours du
troisieme trimestre (principalement les grandes Iésions), n’entrainant aucune
complication pendant la vie foetale et restant asymptomatiques en période néonatale.
Dans un faible pourcentage de cas, les lésions entrainent une compression du
meédiastin, du cceur, de la veine cave inférieure pendant la vie focetale conduisant a
une anasarque avec défaillance cardiaque et mort foetale in utéro. Des cas de
décompensation in utéro ont été décrits aprés torsion du pédicule d’une
séquestration. L’anasarque constitue un facteur de gravité important in utéro et
certains auteurs proposent dans ces situations, une corticothérapie maternelle, un
drainage thoraco-amniotique voire exceptionnellement une chirurgie in utéro.
D’autres facteurs de risque sont classiquement décrits notamment le caractere
bilatéral des lésions, la persistance d’une déviation médiastinale importante en fin de
grossesse, I'existence d’'une cardiopathie associée.

Plus récemment, certains auteurs proposent pour évaluer le risque de
complications des CPAM, de mesurer le plus grand axe de la lésion, de calculer le
CVR et de surveiller ces paramétres au cours de la grossesse. Le CVR est le
rapport : volume de la malformation (3 mesures perpendiculaires de la Iésion x 0,52)
sur périmétre cranien (PC). Pour Cass en 2011, I'apparition d’'une anasarque est
corrélée au grand axe de la Iésion et au CVR avec des valeurs seuils de 5,2cm pour
le grand axe de la Iésion et de 2 pour le CVR. Pour Ehrenberg-Buchner en 2013, le
risque de décompensation in utéro est plus élevé pour un CVR > 1,6 et un CVR
maximal ou un CVR final supérieur a 1serait un élément prédictif de chirurgie
néonatale. Pour cet auteur, un CVR >1,6 nécessiterait une surveillance
échographique plus rapprochée en anténatal et une naissance en maternité de

niveau 3.

Obstacles bronchiques : emphysémes lobaires et atrésies bronchiques
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En anténatal, un obstacle bronchique complet ou incomplet entraine une rétention du
liquide alvéolaire en aval de l'obstacle responsable d’'une distension du territoire
pulmonaire d’aval. La forme la plus sévére, bilatérale est représentée par le
syndrome CHAOQS, la forme unilatérale est représentée par I'atrésie d’'une bronche
souche ou la compression d’une bronche souche par une Iésion extrinséque, la
forme lobaire est représentée par I'atrésie d’'une bronche lobaire ou par 'emphyséme
lobaire géant.

En anténatal, lI'aspect classique en échographie associe un grand poumon
hyperéchogéne présentant une vascularisation normale, raréfiée au sein duquel on
peut parfois visualiser des bronches remplies de liquide. L’IRM est un examen de
deuxiéme intention, elle permet une exploration plus exhaustive du parenchyme
pulmonaire au troisiéme trimestre, précise la topographie des Iésions pulmonaires et
recherche une lésion médiastinale.

Plus I'obstacle est haut situé sur les voies aériennes, plus le risque de complications
anténatales et néonatales augmente. Le critére pronostique majeur en anténatal est
l'apparition d’'une anasarque. Le risque de détresse néonatale est dans notre

expérience, lié au degré de déviation médiastinale en fin de grossesse.

Kystes bronchogéniques

lls se développent au contact de la trachée, des bronches ou de I'intestin. Les kystes
bronchogéniques peuvent étre médiastinaux ou plus rarement intra-parenchymateux.
Au niveau du médiastin, ils siégent préférentiellement dans la région para-trachéale
droite, dans la région sous carinaire ou hilaire, ou ils peuvent entrainer une
compression bronchique. Le diagnostic différentiel se pose avec les autres Iésions
kystigues uniques : duplications kystiques oesophagiennes, les kystes neuro-
entériques (malformations vertébrales associées).

L’aspect caractéristique en imagerie est celui d’'une image kystique unique.

Les complications anténatales et néonatales sont rares en dehors d'une
compression des voies aériennes par le kyste responsable d'un emphyséme
obstructif.

Conclusion
Le dépistage des malformations broncho-pulmonaires en anténatal est de plus en
plus fréquent. Les signes d’appel sont la déviation médiastinale ou la déviation
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cardiaque, 'anomalie de I'échostructure du parenchyme pulmonaire. Les signes
pronostiques en anténatal dépendent de type de malformation (gravité du syndrome
CHAOS), des malformations associées et de [I'existence d'une anasarque.
L’anasarque est le facteur évolutif de gravité nécessitant pour certains auteurs une
prise en charge anténatale, compte tenu du risque de mort fcetale in utero. Le
volume Iésionnel et le calcul du CVR, dont les valeurs seuils sont encore débattues,

sont dans la littérature des facteurs pronostiques anténataux et néonataux.
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